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L'AMYLOSE RENALE 


L'amylose est due au dépôt extracellulaire, dans différents tissus et organes, d'une 
substance dite « amyloïde ».Elle est faite principalement d'une protéine fibrillaire 
(ayant une structure en feuillets béta-plissés, expliquant leurs propriétés et affinités 
tinctoriales particulières) qui caractérise chaque variété d'amylose, et d'un composant 
mineur glycoprotéique, commun à toutes les amyloses, appelé le composant P. 

Il existe plusieurs variétés de substances amyloïdes (amyloses AA, AL, AF, AS). Les 
substances amyloïdes se déposent dans de nombreux organes : cœur, tube digestif 
(langue, grêle, côlon), système nerveux périphérique, os et articulations, foie, rate, rein. 
L'atteinte rénale se voit principalement au cours des amyloses AA et des amyloses AL. 
Elle est essentiellement glomérulaire. La substance amyloïdeinfiltre d'abord le 
mésangium, puis le reste du glomérule qu'elle détruit. On l'observe également dans les 
tubes et les vaisseaux. Sa fréquence, au cours de la maladie amyloïde, varie selon les 
étiologies, de 30 à 90%. 

Microscopie optique 

Les dépôts amyloïdes ont des caractères communs, ils sont extracellulaires et ont une 
structure amorphe. La coloration au rouge Congo, seule coloration spécifique de 
l'amylose, permet la mise en évidence des dépôts amyloïdes donnant une biréfringence 
dichroïque «vert jaune » en lumière polarisée. Les études cristallographiques ont 
montré que cette biréfringence est liée à la plicature 6 de la protéine. Les affinités 
tinctorielles non spécifiques de l'amyfose sont 

nombreuses. La technique d'oxydation par le permanganate de potassium sensible : les 
amyloses AA, dans lesquelles la coloration par le rouge congo et la biréfringence 
disparaissent lorsque les lames sont prétraitées par la solution de permanganate de 
potassium et ne disparaissent pas dans l'amylose AL. Cette technique permet de 
caractériser l'amylose AA ou AL. Les dépôts amyloïdes peuvent concerner toutes les 


structures du parenchyme rénal. Ils prédominent dans les glomérules. La protéine 


amyloïde se dépose initialement dans le mésangium dans lequel elle forme des dépôts 
amorphes. À un stade évolué peuvent donner de véritables nodules. Les dépôts 
gagnent ensuite la paroi capillaire glomérulaire. A un stade plus avancé, c'est 
l'oblitération complète du flocculus, transformé en pain à cacheter amyloïde. Les tubes 
également peuvent être le siège des dépôts amyloïdes ainsi que l'interstitium et les 
vaisseaux. 

Microscopie électronique 

L'étude ultra structurale permet le diagnostic des petits dépôts amyloïdes. Les fibrilles 
amyloïdes ont un aspect caractéristique commun à toutes les amyloses. Elles sont 


enchevêtrées les unes avec les autres « aspect d'un paquet d'épingles jetées à terre ». 


Immunofluorescence 

Elle permet de préciser la nature de la protéine amyloïde, Les amyloses AL sont 
reconnues par des anticorps dirigés contre les chaînes légères d'immunoglobulines 
Kappa et lambda. 

Les amyloses AA par des anticorps dirigés contre la protéine AA. Dans des cas 
exceptionnels on peut utiliser d'autres anticorps dirigés contre d'autres protéines 
amyloïdes comme la 

transthyrétine « TTR ». 

Clinique 

L'atteinte rénale se traduit quelquefois par une protéinurie isolée, le plus souvent par 
un syndrome néphrotique, avec des œdèmes, sans hypertension artérielle (parfois 
même une hypotension orthostatique). 

L'hématurie microscopique est inhabituelle. L'insuffisance rénale est généralement 
progressive. 

L'atteinte tubulaire est plus rare, diabète insipide néphrogénique, fuite sodée ou 
bicarbonatée. Le diagnostic peut être évoqué lorsque d'autres localisations sont 
cliniquement présentes (insuffisance cardiaque en apparence primitive, hépato- 
splénomégalie, diarrhée chronique avec syndrome de malabsorption). Il ne peut être 
assuré que par la mise en évidence de la substance amyloïde dans un organe atteint : 
biopsie rénale, rectale, gingivale ou de la graisse abdominale (elles peuvent être 


négatives dans ces trois derniers territoires sans éliminer le diagnostic). 


La certitude repose sur les propriétés tinctoriales de la substance amyloïde (rouge 
Congo). 
Principales variétés des amyloses 


Amylose AA 


La protéine AA (76 acides aminés, poids moléculaire: 86 000) provient du clivage 
enzymatique d'une protéine sérique (SAA) plus volumineuse. La protéine SAA est une 
protéine majeure de l'inflammation, elle est synthétisée par le foie sous l'influence de 
plusieurs cytokines. Les amyloses AA regroupent deux formes principales d’amylose 


systémique, l'amylose secondaire et l'amylose de la fièvre méditerranéenne familiale. 
L'amylose secondaire 
C’est la forme la plus fréquente, les causes qui restent fréquentes dans les pays sous 
développés sont les infections et les suppurations chroniques, parmi celles-ci, les 
infections pleuro pulmonaires notamment tuberculeuses, dilatation de bronches et les 
suppurations prolongées ostéo articulaires (étiologies actuellement rares dans les pays 
occidentaux, mais toujours fréquentes dans les pays en voie de développement. 

En France et dans les pays développés, les causes les plus fréquentes sont représentées 
par les maladies rhumatismales chroniques (polyarthrite rhumatoïde, spondylarthrite 
ankylosante, arthrite juvénile, maladie de Behçet, psoriasis) et les maladies 
inflammatoires intestinales chroniques, ainsi que certains cancers. 

L'amylose héréditaire 

Parmi les amyloses héréditaires, la plus fréquente est la fièvre méditerranéenne 
familiale, sa transmission est autosomique récessive. Elle survient dans certains 
groupes ethniques du 

bassin méditerranéen et du moyen orient, en particulier les juifs sépharades, 
arméniens, turcs et arabes. 

Cliniquement, elle se caractérise par des accès inflammatoires reccurents, l’atteinte 
rénale asymptomatique au début, se traduit par la suite par un syndrome néphrotique, 
puis une insuffisance rénale. L'atteinte rénale est la localisation la plus fréquente, elle 
conditionnait le pronostic vital avant le traitement par la colchicine. Celle-ci permet de 
prévenir les accès inflammatoires et la survenue de l'atteinte rénale chez les patients 


atteints de la fièvre méditerranéenne familiale. 


Parmi les formes rares d'amyloses héréditaires, le syndrome de Mukle et Wells, qui 
associe a des accès inflammatoires fébriles, des douleurs articulaires et musculaires, 


une urticaire, une surdité de perception, et une amylose rénale AA, inconstante. 


Amyloses AL 

L'amylose AL présente une homologie de structure avec les chaînes légères 
d'immunoglobulines qui en sont le précurseur. La protéine amyloïde contient des 
chaînes légères entières ou des fragments de chaînes légères d’immunoglobulines, les 
fibrilles se forment par protéolyse des chaînes légères, normales ou anormales. 
Amylose primitive AL, il existe dans la plupart des cas un composant monoclonal 
dans le sang et les urines, le plus souvent sous forme de chaîne légère d'une seule 
classe. 

Avant de conclure à une amylose AL primitive, on doit rechercher un myélome, une 
maladie de Waldenstroom ou une gammapathie monoclonale. 

Evolution et traitement 

L'évolution de l'atteinte rénale de la maladie amyloïde est sévère et aboutit rapidement 
à une insuffisance rénale terminale. 

Chez le sujet atteint d'une maladie périodique, la colchicine, utilisée de façon 
permanente, empêche l’apparition de l'amylose. Elle peut également éviter le 
développement d'une insuffisance rénale s'il n'existe qu'une protéinurie non 
néphrotique. 
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